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objectifs 

DIAGNOSTIQUER les principles formes 
d'epilepsie de I'enfant. IDENTIFIER les situations 
d'urgence et PLANIFIER leur prise en charge. 
ARGUMENTER I'attitude therapeutique 
et PLANIFIER le suivi du patient. DECRIRE les principes 
de la prise en charge au long cours. 


L es epilepsies de I’enfant, caracterisees par un dysfonc- 
tionnement neuronal temporaire survenant de maniere 
repetee, represented la premiere maladie neurologique 
pediatrique, et sont plus frequentes chez I’enfant que chez 
I’adulte (de 0,5 a 0,8 % de la population), en raison d’une plus 
grande excitabilite cerebrale en periode de maturation. Leurs 
causes, leur age de survenue, leur evolution et leur degre de 
severite sont tres variables. Plusieurs particularites emergent 
chez I’enfant : I’existence d’epilepsies transitoires, « liees a I’age », 
relativement frequentes chez le nourrisson et I’enfant (50 % des 
epilepsies de I’enfant), mais egalement la notion de retentisse- 
ment variable sur le developpement cognitif et les apprentis- 
sages, en raison des interferences de I’activite epileptique sur 
des fonctions en cours de maturation, pouvant conduire plus 
rarement a de veritables « encephalopathies epileptiques ». 

Diagnostiquer les principales formes d’epilepsie 
de I’enfant (fig. i) 

Le diagnostic de crise epileptique, comme chez I’adulte, est fait 
apres avoir elimine un diagnostic differentiel de phenomene 
moteur ou comportemental paroxystique (mouvements anor- 
maux paroxystiques, syncopes, migraines accompagnees, crise 


psychogene non epileptique...). Les crises peuvent etre focales 
ou generalisees. La semiologie des crises partielles chez I’enfant, 
comme chez I’adulte, varie en fonction de la topographie cere- 
brale de la decharge neuronale hypersynchrone. Leur identifica- 
tion peut etre difficile chez un jeune enfant, devant des modifica- 
tions comportementales, oculaires, motrices ou vegetatives 
stereotypees, breves, ne survenant parfois qu’au sommeil, et 
I’apport des videos familiales est precieux. 

Le diagnostic d’une epilepsie de I’enfant est fait apres avoir elimine 
les causes de crises occasionnelles (febrile, rmetabolique, infec- 
tieuse, vasculaire, traumatique, anoxique..). II doit prendre en 
compte le contexte : age, antecedents neurologiques person- 
nels et familiaux, developpement psychomoteur. L’electroence- 
phalogramme (EEG) doit etre realise dans de bonnes conditions, 
avec une phase de sommeil le plus souvent. II permet souvent de 
deceler des activites anormales de nature epileptique, entre les 
crises. L’electroencephalogramme prolonge, couple a la video, 
permet parfois d’enregistrer des crises. Dans certains cas, la 
confirmation du diagnostic necessite un delai d’observation, et 
des examens a visee etiologique. 

La classification des epilepsies apporte une aide dans la strategie 
therapeutique et dans I’information pronostique aux families. On 
distingue ainsi les epilepsies symptomatiques ou structurelles (en 
contexte de lesion cerebrale, ou en contexte de maladie neuro- 
logique ou genetique sous-jacente), des epilepsies idiopathiques 
ou de cause inconnue (survenant sur un cerveau sans lesion, 
souvent liees a rage). On distingue egalement les epilepsies 
avec crises generalisees des epilepsies avec crises focales. Enfin, 
certains syndromes epileptiques sont propres au nourrisson ou a 
I’enfant. 

Nourrisson 

La survenue de crises occasionnelles chez le nourrisson est 
frequente, mais le diagnostic d’epilepsie doit etre evoque devant 
la repetition de crises sans facteur declenchant. 
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FIGURE 1 


Epilepsies de I’enfant. CNB : crises neonatales benignes ; CNFB : convulsions neonatales 
familiales benignes ; EEP : encephalopathie epileptique precoce ; EMP : epilepsie myoclonique precoce ; 
POCS : pointes-ondes continues du sommeil. D’apres Nguyen S. 


1 . Epilepsie avec crises focales 

Les crises epileptiques focales du nourrisson sont parfois diffi- 
ciles a diagnostiquer et souvent etiquetees de « malaises ». Le 
diagnostic est evoque devant la repetition d’episodes comporte- 
mentaux, vegetatifs ou moteurs stereotypes, sans element 
declenchant, de duree relativement breve, ou lors d’une genera- 
lisation avec phenomene convulsif. 

L’electroencephalogramme peut montrer des elements de 
focalisation (pointes ou ondes lentes), et I’electroencephalo- 
gramme video prolonge permet parfois d’enregistrer une crise. 

Des recherches etiologiques doivent toujours etre faites, a la 
recherche d’une lesion focale sous-jacente ou d’une maladie 
neurologique ou genetique qui conditionne le pronostic develop- 
pemental. 

Un traitement medicamenteux est necessaire, adapte a Page 
du nourrisson, et sera poursuivi sur plusieurs annees. 

II existe une forme particuliere d’epilepsie du nourrisson avec 
crises focales idiopathiques (« convulsions infancies benignes »), 
caracterisee par la survenue de crises focales en salve sur plu- 


sieurs jours, sans facteur declenchant, 
parfois en contexte familial. L’ evolution 
est marquee par la guerison spontanee 
en quelques semaines. Ce diagnostic 
ne peut etre affirme qu’apres avoir 
exclu les causes de crises occasion- 
nelles ou une etiologie structured ou 
genetique. 

2. Syndrome de West (spasmes infantiles) 

Ce syndrome epileptique du nourris- 
son age de 4 mois a 1 5 mois est plus 
rare mais doit etre connu en raison de 
sa severite et de I’urgence therapeu- 
tique. II s’agit d’une veritable « ence- 
phalopathie epileptique ». 

Les crises sont caracterisees par des 
spasmes en flexion : breve contraction 
axiale et des membres superieurs en 
flexion, survenant en serie, pluriquoti- 
diens, durant les phases de transition 
du sommeil a la veille. Ces crises sont 
parfois considerees a tort comme des 
manifestations digestives. 

Une regression psychomotrice, avec 
perte du contact visuel et de r interac- 
tion avec I’entourage, pleurs et incon- 
fort, est souvent observee. 

L’electroencephalogramme (fig. 2) 
montre une hypsarythmie, caracterisee 
par une disorganisation complete de 
I’activite electrique cerebrale, surchar- 
gee de pointes-ondes amples et anar- 
chiques. L’electroencephalogramme 
video avec electromyogramme des deltoides permet de preciser 
le diagnostic en enregistrant des spasmes epileptiques au reveil 
d’une sieste. 

La recherche etiologique est importante car elle conditionne en 
partie le pronostic : malformation cerebrale, anomalie chromoso- 
mique, genique, lesion cerebrale precoce, phacomatose, mala- 
die metabolique... 

Le traitement fait appel au Vigabatrin, puis aux corticoides a 
forte dose en cas d’echec. Cette epilepsie est toutefois resis- 
tante aux divers traitements dans plus d’un tiers des cas. 

Le pronostic developpemental est conditionne par la duree 
devolution des spasmes, la reponse au traitement, et r etiologie. 
Cette epilepsie peut guerir, ou evoluer vers une epilepsie focale, 
ou encore vers un syndrome de Lennox-Gastaut, avec defi- 
cience intellectuelle et traits autistiques. 

3. Epilepsie avec crises febriles 

Les crises febriles sont frequentes chez I’enfant age de 6 mois 
a 5 ans (5 % des enfants) et sont le plus souvent occasionnelles. 
Elies peuvent parfois se repeter, dans le cadre d’une epilepsie 
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avec crises febriles, au-dela de I’age de 6 ans, associee a des 
crises generalisees tonico-cloniques ou focales non febriles. 

L’electroencephalogramme montre souvent des pointes- 
ondes generalisees entre les crises. 

Un terrain familial est souvent retrouve, avec presence d’une 
mutation du gene SCNIa, codant pour un canal sodique vol- 
tage-dependant. 

Le traitement rmedicamenteux est necessaire, en evitant les 
molecules aggravantes, accompagne d’une education familiale 
aux mesures antipyretiques. 

Une forme rare et severe de cette epilepsie avec crises febriles, 
le syndrome de Dravet, est caracterisee par la survenue d’etats 
de mal hemicorporels precoces, en contexte febrile, et d’une 
evolution vers la pharmaco-resistance avec une deficience men- 
tale progressive. 

Enfant 

1 . Epilepsie absence de I’enfant 

Cette epilepsie se manifeste entre 4 ans et 10 ans chez un 
enfant sans antecedent particulier, au bon developpement 
initial. 

Les absences epileptiques sont caracterisees par des ruptures 
de contact pluriquotidiennes de moins de 20 secondes avec 
regard fixe, arret des activites, accompagnees parfois de clonies 
palpebrales ou cervicales rythmiques. 

L’electroencephalogramme video prolonge permet d’enregistrer 
des absences concomitantes de pointes-ondes generalisees 
rythmiques a 3 cycles/s caracteristiques, sur un rythme de fond 
normal, et declenchees par I’hyperpnee, parfois la stimulation 
lumineuse intermittente. 

Le pronostic est variable : pharmaco-sensibilite et guerison 
avant 10 ans dans deux tiers des cas, pharmaco-resistance et 
evolution vers une epilepsie-absence de I’adolescent avec crises 
tonico-cloniques generalisees dans un tiers des cas. 

2. Epilepsie a paroxysmes rolandiques, ou epilepsie a pointes 

centro-temporales 

Cette epilepsie frequente (15 %) survient chez I’enfant age de 
3 a 1 2 ans, sans antecedent neurologique le plus souvent. 

Les crises focales motrices impliquant la face, ou I’hemicorps, 
parfois secondairement generalisees, surviennent a I’endormis- 
sement ou au reveil. 

L’electroencephalogramme intercritique de veille et de sommeil 
est caracterise par la presence de pointes diphasiques dans les 
regions centro-temporales, parfois bilaterales asynchrones, acti- 
vees au sommeil, ce qui permet un diagnostic des la premiere 
crise (fig. 3). 

Devant le faible risque de recurrence de crises, et 1’evolution 
spontanement favorable, avec guerison a I’adolescence, I’abs- 
tention therapeutique au long cours est proposee. 

Cette epilepsie dite « benigne » est toutefois souvent accompa- 
gnee de troubles cognitifs et de difficultes d’apprentissages 
scolaires. 
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FIGURE 2 


EEG : hypsarythmie. 





FIGURE 3 


EEG : pointes centro-temporales activees au sommeil. 


Dans 20 % des cas, I’epilepsie peut etre plus active, avec 
crises frequentes, forte activation au sommeil, parfois crises 
diurnes avec absences et chutes, et retentissement cognitif plus 
marque. 

Un traitement adapte et un suivi rapproche doivent etre propo- 
ses en evitant surtout les medicaments aggravants. 

Devolution se fera la aussi vers la guerison a I’adolescence. 

3. Epilepsie symptomatique avec crises focales 

De nombreuses lesions cerebrales, congenitales ou acquises, 
ou maladies neurologiques ou genetiques, peuvent etre associees 
a une epilepsie focale, survenant a un age varie. 

La semiologie des crises epileptiques focales varie en fonction 
de la topographie de la zone epileptogene, et de I’age de I’enfant, 
avec souvent une symptomatologie plus elaboree chez I’adoles- 
cent ou I’adulte : symptomes sensitifs ou moteurs focaux, symp- 
tomes sensoriels subjectifs avec hallucinations stereotypees 
breves, symptomes sensitifs, automatismes oromoteurs, gestuels. 
Certaines de ces crises, notamment frontales, peuvent n’appa- 
raTtre qu’au sommeil. 
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L’electroencephalogramrme permet de retrouver parfois un 
foyer d’ondes lentes ou de pointes en periode post-critique ou 
intercritique. 

La recherche etiologique est necessaire avec, en premier lieu, 
la realisation d’une IRM cerebrale, orientee par les informations 
cliniques. 

Un traitement est necessaire, avec un bon controle des crises 
par une monotherapie, parfois une bitherapie, poursuivie en 
general jusqu’a Page adulte. 

Certaines lesions malformatives ou post-infectieuses sont 
accompagnees le plus souvent d’epilepsies pharmaco-resis- 
tantes (lesions dysplasiques, tumeurs dysembryoplasiques, 
lesions post-infectieuses...), et pourront etre traitees chirurgica- 
lement dans certains cas. 

Adolescent 

1. Epilepsie idiopathique avec crises generalisees 

Plusieurs formes d’epilepsie avec crises generalisees de 
I’ adulte peuvent debuter a I’adolescence, sans antecedent neu- 
rologique particulier. Le diagnostic est evoque devant I’apparition 
d’une crise generalisee tonico-clonique inaugurale, sans facteur 
declenchant, entre les ages de 1 2 et 1 7 ans. 

L’epilepsie absence de I’adolescent est caracterisee par la survenue 
de crises generalisees tonico-cloniques, associees a des 
absences peu symptomatiques. L’electroencephalogramme 
retrouve la presence de pointes-ondes generalisees isolees ou 
regroupees en bouffees rythmiques a 3 c/s, avec parfois une 
sensibilite a la stimulation lumineuse intermittente. 

L’epilepsie myoclonique juvenile est caracterisee par la survenue 
de myoclonies nocturnes ou matinales, avec parfois lachage 
d’objets, et de crises generalisees tonico-cloniques nocturnes. 
L’electroencephalogramme montre des pointes-ondes generali- 
sees intercritiques. 

L’epilepsie grand mal de I’adolescent, est evoquee devant la surve- 
nue de crises generalisees tonico-cloniques, rares, survenant en 
fin de nuit, souvent en contexte de dette de sommeil. L’electro- 
encephalogrammemontre des pointes-ondes generalisees, par- 
fois une sensibilite a la stimulation lumineuse intermittente. 

Un traitement est necessaire dans tous les cas, afin d’eviter le risque 
d’accident, avec un bon controle des crises dans la plupart des 
cas. L’ education therapeutique est essentielle avec informations 
sur I’hygiene de vie, la qualite du sommeil et la prise reguliere du 
traitement. 

2. Epilepsie symptomatique avec crises focales 

Comme chez le nourrisson et I’enfant, une epilepsie focale 
symptomatique peut debuter a I’adolescence, notamment 
secondaire a une lesion precoce ou congenitale. Le diagnostic 
de crise epileptique, et notamment le diagnostic differential de 
crise psychogene non epileptique (qui requiert une prise en 
charge specifique), peut etre difficile a cet age. 

Un traitement adapte sera necessaire lorsque le diagnostic 
d’epilepsie est continue. 


Identifier les situations d’urgence et planifier 
leur prise en charge 

Conduite a tenir devant une crise epileptique 
du nourrisson et de I’enfant 

Certaines crises epileptiques focales sont breves, avec retour 
rapide aux activites anterieures, et ne requierent pas de geste 
medical. Elies necessitent une protection pour eviter le risque 
d’accident et justifient parfois un temps de repos en periode 
post-critique. 

La conduite a tenir en urgence devant une crise avec generali- 
sation tonico-clonique repose sur 4 principes, au meme titre 
qu’une crise occasionnelle : 

- noter I’heure du debut de la crise ; 

- proteger I’enfant et I’allonger en position laterale de securite ; 

- degager les voies aeriennes si necessaire ; 

- si la crise dure plus de 5 minutes : administrer une benzodiaze- 
pine d’action rapide : Diazepam injectable par voie rectale, 
0,5 mg/kg (maximum 10 mg), ou Midazolam gel buccal, 
0,3 mg/kg (maximum 10 mg). 

En cas de fievre associee, il faut administrer ensuite un anti- 
pyretique par voie rectale. 

II n’est pas necessaire d’hospitaliser systematiquement I’enfant 
en cas de bonne recuperation post-critique, surtout lorsque I’epi- 
lepsie est bien connue. Cependant, une orientation vers un ser- 
vice d’urgence pediatrique est preferable devant une crise gene- 
ralisee tonico-clonique inaugurale, ou des crises rapprochees. 

Conduite a tenir devant un etat de mal epileptique 
de I’enfant 

Un etat de mal est defini par la survenue d’une crise prolongee 
de plus de 30 minutes, ou la survenue de crises breves repetees 
sans reprise de la conscience pendant plus de 30 minutes. II 
requiert un traitement intraveineux en unite de soins intensifs 
pediatrique. 

En cas d’echec d’une benzodiazepine IV (clonazepam IV, 
0,05 mg/kg), le traitement fait appel au phenobarbital ou a la 
phenytoine (ou prophenytoine), en dose de charge, 15 mg/kg. 
Un conditionnement adapte est indispensable en raison des 
troubles de la conscience associes, de meme que le traitement 
d’un eventuel facteur declenchant (sevrage ? fievre ? infection ?). 

Conduite a tenir devant une recrudescence 
de crises chez un enfant epileptique 

Certains facteurs peuvent destabiliser une epilepsie, tels 
qu’une infection ORL ou digestive, un sevrage medicamenteux, 
une fievre, un manque de sommeil. En cas de recrudescence de 
crises, il est possible d’administrer une benzodiazepine orale 
(clobazam 0,5 mg/kg) ponctuellement en complement du traite- 
ment habituel, associee aux mesures correctrices de I’element 
declencheur. Un contact avec le neuropediatre ou le neurologue 
traitant devra etre pris rapidement. 
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Epilepsie de I’enfant 

POINTS FORTS A RETENIR 

© Les epilepsies de I’enfant different par leur age 
de survenue, leur pronostic et leur etiologie. 

Q Les epilepsies focales liees a I’age guerissent 
a I’adolescence. 

O La conduite a tenir devant une crise epileptique repose 
sur des mesures de protection, la surveillance de la duree, 
et I’administration d’une benzodiazepine par voie rectale 
ou contre la muqueuse jugale au-dela de 5 mn. 

Q Le suivi d’une epilepsie comporte egalement le suivi 
du developpement et des apprentissages de I’enfant. 

Q En cas de resistance au traitement antiepileptique, 
une reevaluation de I’epilepsie doit etre faite en centre 
specialise. 



Argumenter I’attitude therapeutique et planifier 
le suivi du patient 

Traitement medicamenteux 

L’introduction d’un traitement est faite en fonction du diagnos- 
tic du type d’epilepsie, mais egalement en fonction du profil du 
patient. Certaines epilepsies liees a Page ne justifient pas de trai- 
tement au long cours, d’autres au contraire necessiteront un trai- 
tement rapidement efficace, en raison de la frequence des crises 
et de la severite de leur retentissement developpemental. Si la 
plupart des epilepsies de I’enfant sont pharmaco-sensibles, 25 % 
d’entre elles resteront pharrmaco-resistantes, un petit nombre 
seulement pouvant etre gueries chirurgicalement. 

Les traitements les plus utilises chez I’enfant sont le valproate 
de sodium et la carbarmazepine, puis la lamotrigine et le levetira- 
cetam. Leur introduction se fait en general en 3 a 4 paliers pro- 
gresses d’une semaine minimum, pour ameliorer la tolerance et 
eviter les reactions allergiques. Une protection complementaire 
par benzodiazepine orale initiale peut etre necessaire. 

Un suivi clinique specialise par un neuropediatre ou un neuro- 
logue est necessaire, afin d’evaluer la compliance, I’efficacite, la 
tolerance du traitement. Des effets secondaires somatiques 
(modification du comportement alimentaire, allergies), comporte- 
mentaux, peuvent etre observes et doivent etre bien connus. Un 
suivi biologique annuel sera necessaire pour certains medica- 
ments, tels que le valproate de sodium, la carbarmazepine (TGO, 
TGP, hemogramme). II n’est pas necessaire pour les traitements 
plus recents. 


En cas de pharmaco-resistance definie par la persistance de 
crises malgre deux monotherapies et une bitherapie bien 
conduites, une reevaluation complete de I’epilepsie en centre 
specialise est necessaire. Des alternatives au traitement medica- 
menteux peuvent etre proposees dans certaines situations 
curatives telles que le traitement chirurgical, le regime cetogene, 
ou palliatives comme la stimulation du nerf vague. 

Suivi developpemental 

Les epilepsies du nourrisson et de I’enfant peuvent interferer 
avec le developpement psychomoteur, puis cognitif, ou survenir 
sur un terrain neurologique ou de troubles developpementaux 
preexistants. Le suivi necessite done une evaluation reguliere du 
developpement et du comportement de I’enfant, et la mise en 
oeuvre de guidance et remediations eventuelles (orthophonie, 
psychomotricite), voire d’un suivi psychotherapique. Outre le 
suivi clinique, I’electroencephalogramme, une evaluation neuro- 
psychologique est parfois necessaire pour orienter la prise en 
charge reeducative. Une scolarite en structure adaptee sera par- 
fois necessaire. 

Education therapeutique 

Comme pour toute maladie chronique, une education thera- 
peutique aupres des parents et de I’enfant est necessaire, por- 
tant sur les connaissances autour de la maladie, du traitement, 
de I’hygiene de vie (sommeil, alimentation). Cette education 
necessite des outils adaptes aux differentes tranches d’age et 
aux capacites de comprehension de I’enfant. En cas d’epilepsie 
pharmaco-resistante, certaines mesures de prevention et de 
protection sont necessaires pour limiter les accidents en cas de 
crise.* 
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Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


CAS CLINIQUE 

Anai's, 2 ans, est admise 
au service des urgences pediatriques 
pour malaise avec perte 
de connaissance et mouvements 
anormaux, survenus au reveil. 

A I’arrivee des secours 
au domicile, I’enfant etait 
somnolente, afebrile, 
avec un deficit hemicorporel 
droit. Elle arrive une demi-heure 
plus tard au service d’accueil 
des urgences (SAU), et a retrouve 
son etat de conscience habituel. 

QUESTION N° 1 

Quels elements anamnestiques 
recherchez-vous ? 


L’interrogatoire nous apprend 
qu’elle est nee prematurement 
a 33 SA, avec une periode neonatale 
compliquee de maladie 
des membranes hyalines. 

Son developpement est marque 
par un retard d’acquisition 
de la station assise, puis 
de la marche, a 21 mois, avec une 
hypertonie du membre inferieur 
droit et une sous-utilisation 
du membre superieur droit. 

On ne retrouve pas d’antecedents 
familiaux neurologiques, 
pas de facteur declenchant 
occasionnel. Les parents decrivent 
des reveils nocturnes plus frequents 
au cours des dernieres semaines 


avec « bruits de gorge ». Le malaise 
est survenu peu apres le reveil, 
debutant par une deviation des yeux, 
une hypertonie asymetrique des 
membres superieurs, une 
vocalisation, puis des secousses 
cloniques des 4 membres. 

QUESTION N° 2 

Comment qualifiez-vous ce malaise et 
quelle est votre hypothese diagnostique ? 


Retrouvez toutes les reponses 
et les commentaires sur 
www.larevuedupraticien.fr 

onglet espace etudiants 

puis QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER ? 




Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


de la question 242, page 693 


Un dossier sur un adenome 
a prolactine, une acromegalie 
ou une maladie de Cushing 
sont des dossiers tres 
classiques. 

Le dossier sur I’adenome 
a prolactine peut debuter 
avec une histoire d’amenorrhee 
ou d’infertilite, ou avec un 
syndrome tumoral qui sont 


les modes de revelation 
les plus frequents chez la 
femme et I’homme 
respectivement. 

Le dossier sur une maladie 
de Cushing debutera 
sur des signes cliniques 
evocateurs, et pourra 
s’eloigner de I’endocrinologie 
pour une orientation 


cardiovasculaire (thrombose) 
ou rhumatologique (necrose 
de hanche), par exemple. 

Pour I’acromegalie, 
la presentation initiale peut 
etre un syndrome du canal 
carpien, un goitre 
multinodulaire, un diabete 
de type 2 ou un syndrome 
d’apnees du sommeil. 


Retrouvez tous les commentaires sur www.etudiants.larevuedupraticien.fr 


706 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 64 

Mai 2014 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 






